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Mode de presentation 
des maladies glomerulaires 

Les maladies glomerulaires associent diversement une proteinurie 
souvent superieure a 2 g/24 h, une hematurie micro- ou 
macroscopigue, des oedemes, une hypertension arterielle 
ou une insuffisance renale. Ces manifestations sont regroupees 
en syndromes glomerulaires comme le syndrome nephrotigue ou le 
redoutable syndrome de glomerulonephrite rapidement progressive, 
gui justifient une prise en charge rapide en nephrologie. 


Thomas Dervaux, Bruno Moulin* 


L e diagnostic precoce des maladies glomerulaires est 
indispensable a la mise en route rapide et adaptee 
d’un traitement visant a la preservation de la fonc- 
tion renale. Quel que soit le mecanisme de la lesion glo- 
merulaire, celle-ci se traduit par une alteration des pro- 
prietes de filtration du rein et une eventuelle reduction de 
la filtration glomerulaire. 

La nature et la gravite de la lesion determinent ainsi la 
quantite de proteines et d’elements figures du sang (glo- 
bules rouges et leucocytes) presents dans Purine ainsi que 
la gravite de l’insuffisance renale. 

Le mode de presentation des maladies glomeru-laires 
varie selon leur type et reunit differents symptomes 
regroupes en syndromes glomerulaires (v. tableau). 1 

LES SYMPTOMES GLOMERULAIRES 

La proteinurie est le maitre symptome 

La proteinurie est habituellement presente dans la plu- 
part des maladies glomerulaires. 


Une proteinurie dite « physiologique » est observee dans 
les urines dun sujet normal. Elle ne depasse pas 100 a 150 
mg/j et contient au maximum 10 a 20 mg d’albumine. 

Au cours des nephropathies glomerulaires, la proteinu- 
rie est caracterisee par la presence majoritaire d’albumine 
(poids moleculaire [PM] = 68 kda), associee eventuelle- 
ment a des proteines de poids moleculaire superieur. Elle 
est decelee par la methode des bandelettes dont la positi- 
vite indique la presence d’albumine et necessite une ana- 
lyse qualitative et quantitative. 

Analyse qualitative 

Elle est realisee par Pelectrophorese des proteines uri- 
naires et permet de distinguer : 

- les proteinuries dites selectives constituees a 80 % par de 
1’albumine, evocatrices de nephropathies glomerulaires sans 
lesion decelable au microscope optique (nephrose lipoidique) ; 

- les proteinuries non selectives (pourcentage d’albumine 
inferieur a 80 %), les plus frequentes, et qui contiennent 
toutes les classes de globulines du serum. 


* Service de nephrologie, hopitaux universitaires de Strasbourg, hopital civil, B.P. n° 426, 67091 Strasbourg Cedex. 
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La proteinurie glomerulaire (composee essentiellement 
d’albumine) est a differencier des autres proteinuries liees 
a la presence de chaines legeres cFimmunoglobulines (Ig) 
monoclonales ou a des proteines d’origine tubulaire. 

Analyse quantitative 

Le debit de la proteinurie est exprime en grammes par 
24 heures. Elle prend en compte la total ite des proteines 
presentes dans Furine. Un debit superieur a 2 g/24 h sug- 
gere fortement une lesion glomerulaire. Toutefois, il faut 
noter que la detection de faibles debits d’albuminurie par 
des methodes specifiques a permis d’etablir un lien avec 
la presence de lesions glomerulaires debutantes chez les 
patients diabetiques de type 1. 

La conduite generate a observer devant une proteinu- 
rie de decouverte recente est resumee dans Fencadre. 

L'hematurie est frequente 

Lhematurie est un signe frequent, mais non constant, 
de Fauci n tc glomerulaire. Elle peut etre le seul signe d’ap- 
pel dans certaines nephropathies glomerulaires. Elle est 
definie par la presence de plus de 10 hematies/mm 3 a 
l’examen cytologique urinaire quantitatif. Elle est soit 
microscopique, invisible a l’oeil nu, soit macroscopique. 

II convient de distinguer les hematuries d’origine glo- 
merulaire et extraglomerulaire (y. encadre). Les argu- 
ments en faveur de la nature glomerulaire induent l’ab- 
sence de signes urologiques (colique nephretique, 
dysurie. . .), le caractere total de Fhematurie (urines colo- 
rees du debut a la fin de la miction), la presence de cylind- 
res hematiques (hematies piegees dans la proteine de 
Tamm-Horsfall et formant des cylindres lors de leur 
transit dans les tubules). 

Les cedemes 

Les cedemes sont un autre signe frequent des glomeru- 
lonephrites. Ils sont lies a la retention hydrosodee secon- 
daire au syndrome nephrotique et (ou) a l’insuffisance 
renale severe. Ils sont mous, blancs, indolores, prenant le 
godet, symetriques. Les cedemes sont a predominance 
declive : situes le matin aux paupieres et aux mains, le soir 
au niveau des membres inferieurs. Leur importance est 
appreciee par la prise de poids. 

L'hypertension arterielle 

Lhypertension arterielle, frequente et plurifactorielle, 
met en cause le plus souvent Fhypervolemie liee a la reten- 
tion sodee dans un contexte de reduction de la filtration 
glomerulaire. 

Son apparition dans Fhistoire d’une nephropathie glo- 
merulaire cli ron icjue est un toumant evolutif important. 
Son action deletere sur l’arbre vasculaire renal (nephro- 
angiosclerose) et sur les glomerules (hypertension glome- 
rulaire) s’ajoute aux lesions glomerulaires initiales, et pre- 
cipite la survenue ou l’aggravation de Finsuffisance renale. 


L'insuffisance renale 

L’insuffisance renale peut faire partie du tableau initial 
ou constituer le terme evolutif de la nephropathie glome- 
rulaire. 

Les syndromes de nephropathie glomerulaire correspon- 
dent a Fassociation variee des differents signes precedem- 
ment decrits. Nous en detaillons ci-dessous les 5 grandes 
formes. 2,3 Les principales glomerulonephrites associees a 
chacun de ces syndromes sont mentionnees dans le 
tableau. 


Mode de presentation 
des maladies glomerulaires 

> Proteinurie isolee 

Glomerulosclerose focale 

> Syndrome nephritique 

GN aigue post-infectieuse 

GN proliferative focale ou diffuse (lupus, endocardite, nephropathie a IgA) 
GN membrano-proliferative 
GN fibrillaire 

> Syndrome nephrotique 

Syndrome nephrotique a lesions glomerulaires minimes 
Hyalinose segmentaire et focale 

GN extramembraneuse idiopathique ou secondaire (lupus, neoplasie) 

GN membrano proliferative 
GN fibrillaire 

GN a depots de fragments d'immunoglobulines (Ig) 

Amylose 

Diabete 

> GNRP (glomerulonephrite a croissants) ± syndrome pneumo-renal 

GN a ANCA: polyangeite microscopique, granulomatose de Wegener, 
syndrome de Churg et Strauss 

GN a anticorps anti-membrane basale glomerulaire (Goodpasture) 

GN a complexes immuns (infection) 

GNIupique 

> Hematurie microscopique isolee 

Maladie des membranes basales fines 
Nephropathie a IgA 
Syndrome d'Alport 

> Hematurie macroscopique recidivante 

Nephropathie a IgA 
Syndrome d'Alport 

> Insuffisance renale chronique 

Toutes les nephropathies glomerulaires au stade de glomerulosclerose 
chronique 


IN'im'M GN : glomerulonephrite ; 

GNRP : glomerulonephrite rapidement progressive ; 
ANCA : anticorps anti-cytoplasme des polynucleaires ; 
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LE SYNDROME NEPHROTIQUE 


La definition du syndrome nephrotique est strictement 
biologique : 4,5 proteinurie >3 g/24 h (ou 50 mg/kg 
/24 h chez Fenfant) ; protidemie < 60 g/L ; albuminemie 
< 30 g/L. 

Sur le plan qualitatif, la proteinurie peut etre selective 
ou non selective. 

Le syndrome nephrotique est dit pur s’il n’est 
accompagne : ni d’hematurie macroscopique ou micro- 
scopique ; ni d’hypertension arterielle ; ni d’insuffisance 
renale organique ; et si la proteinurie est selective. 

II est par contre qualifie d’impur s’il est associe a un ou 
plusieurs des signes precedents. 

Le syndrome nephrotique peut entrainer plusieurs 
complications justifiant un traitement symptomatique. 

Le syndrome oedemateux est souvent 
revelateur 

La symptomatologie clinique est dominee par le syn- 
drome oedemateux. 6> 7 En effet, la plupart des syndromes 
nephrotiques se revelent par l’apparition d’oedemes, ou 
par la decouverte fortuite dune alhuminurie. 

On peut observer un etat d’anasarque avec epanche- 
ment des sereuses (plevre, pericarde, peritoine). 

Les oedemes sont lies a une augmentation du secteur 
interstitiel. Chez les patients n’ayant pas d’insuffisance 
renale organique associee (syndrome nephrotique a 
lesions glomerulaires minimes), le syndrome nephrotique 
peut parfois etre responsable d’une hypovolemie liee a la 
diminution de la pression oncotique intravasculaire et 
d’une insuffisance renale fonctionnelle. Cela explique, 
chez ces malades, l’absence frequente d’hypertension 
arterielle et d’oedeme pulmonaire, voire la presence d’une 
hypotension orthostatique secondaire a l’hypovolemie. 

Les oedemes ne font pas partie de la definition du syn- 
drome nephrotique et ils peuvent etre absents chez un 
patient suivant un regime strict appauvri en sel ou traites 
par diuretiques au prealable. 

En cas d’ hypovolemie « efficace » et (ou) d’insuffisance 
renale severe, le syndrome nephrotique peut s’accompa- 
gner d’une oligurie. 

Prise en charge 

Le traitement 6,8 est base sur la restriction hydrosodee 
(moins de 3 g de NaCl par jour, soit 50 mEq de sodium), 
un repos relatif au lit (pour diminuer la stimulation du 
systeme renine-angiotensine active lorsqu’il existe une 
hypovolemie efficace) et l’administration eventuelle de 
diuretiques de l’anse comme le furosemide (Lasilix) ou le 
bumetamide (Burinex). 

En pratique, les diuretiques de l’anse doivent etre pres- 
ents a dose croissante, et administres 2 a 3 fois par jour en 
raison de leur courte duree d’action (6 a 8 h). En cas de 
resistance au traitement, la voie intraveineuse sous fonne 


all lal lUlMAjl 

La proteinurie est un des 2 fadeurs, avec I'hypertension 
arterielle, de progression de I'insuffisance renale des 
nephropathies proteinuriques. 

■) Le traitement antiproteinurique fait appel au controle strict 
de la pression arterielle avec une cible fixee a 125/75 mmHg 
si la proteinurie depasse 1 g/24 h. 

■) Le blocage du systeme renine angiotensine (IEC-ARA2) est 
recommande pour obtenir un effet antiproteinurique 
optimise. 

de bolus ou, mieux, de perfusion continue est utilisee. 
L’adjonction de diuretiques thiazidiques (hydrochloro- 
thiazide) et (ou) de diuretiques distaux (amiloride, antial- 
dosterone) peut s’averer utile pour potentialiser l’effet des 
diuretiques de l’anse. La perfusion d’albumine a but d’ex- 
pansion volemique ne doit etre envisagee que dans les cas 
exceptioimels d’hypotension symptomatique. 

Traitement a?itiprote'inu?ique (en dehors des indications de 
traitement specifique) : la proteinurie etant le facteur princi- 
pal de baisse de l’albuminemie et de la constitution des 
oedemes, l’administration de medicaments ayant une 
action antiproteinurique a pour consequence une diminu- 
tion du debit de proteinurie et une correction du syn- 
drome oedemateux. 

De plus, une proteinurie abondante et persistante 
constitue le principal predicteur d’une progression rapide 
vers I’insuffisance renale terminale. 9 Le passage des pro- 
teines de haut poids moleculaire a travers le filtre glome- 
rulaire et leur reabsorption tubulaire aggravent les lesions 
renales. La reduction de la proteinurie constitue done en 
soi un objectif therapeutique. 

Les resultats des etudes menees ces 10 dernieres 
annees, chez des patients atteints de nephropathie protei- 
nurique diabetique ou non diabetique, ont montre que le 
controle strict de la pression arterielle associe au blocage 
du systeme renine-angiotensine pennettait une reduction 
de la proteinurie d’au moins 50 % et ralentissait de (aeon 
significative la progression de rinsuffisance renale. Cette 
observation clinique confirme le role deletere de la pro- 
teinurie, de I’hypertension arterielle et de l’activation du 
systeme renine-angiotensine intrarenal dans la progres- 
sion des nephropathies proteinuriques. 

Actuellement, chez un patient atteint de nephropathie 
glomerulaire avec une proteinurie superieure a 1 g/j, il est 
recommande d’atteindre des cibles de pression arterielle 
en deqa de 125/75 mmHg avec un traitement antihyper- 
tenseur comportant un bloqueur du systeme renine 
angiotensine de type inhibiteur de l’enzyme de conver- 
sion. 10 Dans la nephropathie du diabete de type 2, l’utilisa- 
tion d’un antagoniste du recepteur de l’angiotensine 2 est 
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Que faire devant une proteinurie ? 


L a proteinurie peut etre decouverte de 
fagon fortuite lors d'un depistage syste- 
matique (bandelettes urinaires), devant 
des signes evocateurs de maladie renale 
(oedemes, hematurie, hypertension arte- 
rielle) ou au cours du bilan d'une maladie 
generate (diabete, lupus...). La demarche Cli- 
nique initiale doit permettre sa quantifica- 
tion et sa caracterisation. 

QUANTIFICATION ET METHODES 
D'ETUDE QUALITATIVE 
DE LA PROTEINURIE 

LA BANDELETTE URINAIRE 

Le test par bandelette urinaire donne une 
evaluation semi-quantitative de la proteinu- 
rie : cette methode a 2 inconvenients : la 
possibilite de faux positifs si le pH urinaire 
est superieur a 7 et I'absence de detection 
des chaTnes legeres d'immunoglobulines. 

LE DOSAGE PONDERAL DES 
PROTEINES 

II permet de quantifier la proteinurie, expri- 
mee en grammes/24 heures. Toutes les pro- 
teines, y compris les chaTnes legeres d'immu- 
noglobulines sont mesurees. Une hematurie 
macroscopique (et non microscopique) peut 
etre a I'origine d'une proteinurie abondante. 

L'ELECTROPHORESE DES PROTEINES 

L'electrophorese des proteines en permet 
I'etude qualitative et de les classer en : 

- proteinuries selectives (presence majori- 
taire [superieure a 80 %] d'albumine) evo- 
quant une glomerulopathie sans lesion decela- 
ble au microscope optique (syndrome 
nephrotique a lesions glomerulaires minimes) ; 

- non setectives (proportion d'albumine 
inferieure a 80 %) contenant toutes les clas- 
ses de globulines du serum ; 

- proteinuries tubulaires, constitutes de 
proteines de faible poids moleculaire. 

L'electrophorese permet aussi de detec- 
ter la presence d'une proteine anormale 
migrant sous forme de pic etroit dans I’aire 
des p et y-globulines, correspondant a I'ex- 
cretion anormale de chaTnes legeres d'im- 
munoglobulines monoclonales. Dans au 
plus 50 % des cas, ces chaTnes legeres ont la 


particularity physico-chimique de precipiter 
aux alentours de 50 °C : c’est la proteinurie 
de Bence-Jones. L'immunoelectrophorese 
caracterise la chaTne legere (k ou A.). 

AUTRES EXAMENS SIMPLES 

II taut ajouter au bilan de la proteinurie 
quelques examens simples : 

- numeration des elements figures urinai- 
res (« sediment urinaire ») ; 

- examen cytobacteriologique des urines ; 

- dosage de la creatininemie avec calcul 
de la clairance de la creatinine selon la for- 
mulede Cockcroft; 

- dosage des protides totaux et de I'albu- 
mineseriques; 

- exploration morphologique de I'appareil 
urinaire (echographie renale). 

RECHERCHE ETIOLOGIQUE DE LA 

PROTEINURIE 

LA PROTEINURIE EST 

INTERMITTENTE 

II taut eliminer une proteinurie orthosta- 
tique : patients jeunes ayant une proteinurie 
uniquement debout et isolee (absence d'in- 
suffisance renale, d'hypertension arterielle, 
ou d'hematurie). II peut egalement s'agir de 


proteinuries dites fonctionnelles (liees a une 
augmentation transitoire de la permeabilite 
capillaire glomerulaire ou a des modifica- 
tions de I’hemodynamique glomerulaire au 
cours des etats febriles ou de I'insuffisance 
cardiaque droite) ou associees a des cir- 
constances pathologiques particulieres 
(infections urinaires v. figure). 

LA PROTEINURIE EST PERMANENTE 

La proteinurie composee essentiellement 
d’albumine traduit une lesion glomerulaire. 
Les autres symptomes evocateurs de mal- 
adie renale (hematurie micro- ou macrosco- 
pique, hypertension arterielle, oedemes, 
insuffisance renale), le contexte et les 
antecedents orientant vers une nephropa- 
thie (maladie atheromateuse, hypertension 
arterielle, diabete, maladie de systeme) 
devront etre recherches (v. figure). Des 
lesions glomerulaires peuvent etre egale- 
ment observees au cours de nephropathies 
vasculaires ou tubulo-interstitielles. 

En pratique, au terme de cette premiere 
approche, la recherche etiologique doit pas- 
ser par un avis specialise aupres du nephro- 
logue qui portera I'eventuelle indication de 
biopsie renale (v. encadre p 2011). 



hypertension arterielle, enquete maladie de systeme, 

insuffisance renale biopsie renale 


BHHS Arbre decisionnel devant une proteinurie. 
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egalement proposee a la suite des resultats d’etudes 
recentes. 11,12 

L’efficacite de ce traitement depend de la limitation des 
apports en sodium (2 a 4 g/j de NaCl) et l’adjonction dun 
traitement diuretique est le plus souvent necessaire. 

Enfin, un regime moderement restreint en protides (0,8 a 
1 g/kg/j) est aussi conseille mais est present sous surveillance 
dietetique pour eviter la survenue dune malnutrition. 

L'hyperlipidemie est correlee a la proteinurie 

Elle est de type mixte le plus souvent. L’hypercholeste- 
rolemie peut etre tres importante (superieure a 10 
mmol/L). Elle est liee a une augmentation de la produc- 
tion des lipoproteines au niveau du foie (basse et tres 
basse densite [LDL et VLDL]) et a une diminution de 
leur catabolisme. 

Elle est directement correlee a rimportance de la protei- 
nurie et plus precisement a l’augmentation de la clairance de 
l’albumine (dont la fuite urinaire est associee a la perte de 
substances intervenant dans le metabolisme des lipides). 13 

Son traitement nest envisage que dans le cas de syn- 
dromes nephrotiques de duree prolongee, resistants a 
toute therapeutique (par exemple hyalinose segmentaire 
et focale, glomerulopathie extramembraneuse). L’hyperli- 
pidemie severe du syndrome nephrotique aggrave le 
risque cardiovasculaire et peut participer a la progression 
des lesions renales. 14 Son traitement fait appel au regime 
et a rutilisation des statines sous controle strict des creati- 
nes phosphokinases (CPK) 14 [risque de rhabdomyolyse]. 

Un risque accru de thrombose veineuse 

Les pertes urinaires de certains facteurs de coagulation 
sont largement compensees par une augmentation de la 
synthese hepatique de proteines de la coagulation (fac- 
teurs Y et VII, facteur von Wiilebrand, proteine C, fibrino- 
gene). Par ailleurs, la fuite urinaire d’antithrombine III, un 
anticoagulant nature!, est constante. Un etat d’hyperagre- 
gabilite plaquettaire est egalement observe. Tous ces fac- 
teurs, associes a un certain degre d’hemoconcentration et 
dans certains cas a une relative immobilite (oedemes 
importants) aboutissent a une situation d’hypercoagulabi- 
lite responsable dune augmentation de la frequence des 
thromboses vasculaires veineuses et arterielles, notam- 
ment en cas de syndrome nephrotique intense, avec un 
risque d’embolie pulmonaire eleve. 15 Ces thromboses 
concement tous les territoires, notamment les membres 
inferieurs et le cerveau (sinus cerebral). Les thrombophle- 
bites sont plus frequentes chez l’adulte que chez fen (ant et 
s’observent precocement a Installation du syndrome 
nephrotique, notamment en cas de nephrose. 

La thrombose des veines renales est une complication 
evolutive grave du syndrome nephrotique et survient plus 
volontiers lorsque ce dernier est du a une glomerulone- 
phrite extramembraneuse ou une amylose. Elle peut etre 
revelee par une hematurie macroscopique et une douleur 


de la fosse lombaire. Elle est le plus souvent asymptoma- 
tique et son diagnostic est evoque devant une deteriora- 
tion de la fonction renale et une aggravation du syndrome 
nephrotique. 

L’administration d’un traitement diuretique trop puis- 
sant peut favoriser le risque de survenue de thrombophle- 
bite en aggravant l’hemoconcentration. 

Faut-il prescrire un traitement anticoagulant 
prophylactique ? 

Un traitement par heparine de bas poids moleculaire 
est recommande chez les patients atteints de syndrome 
nephrotique severe 16 (albuminemie inferieure a 20 g/L, 
en cas d’antecedents de thrombose ou de facteurs de 
risque associes) et notamment si sa cause est une glome- 
rulonephrite extramembraneuse. 

Un relais de Theparine par une antivitamine K est 
entrepris des que possible en tenant compte de l’hypoal- 
buminemie qui modifie leur pharmacocinetique (medica- 
ments lies a Falbumine). Une administration en 2 prises 
par jour peut s’averer necessaire. 

En cas de thrombose constituee, le traitement anti- 
coagulant doit etre mis en place et poursuivi selon les 
regies habituelles de posologie et de duree (prolongee si 
le syndrome nephrotique persiste). 

Le risque infectieux est auqmente 

La reponse immunitaire est diminuee au cours du syn- 
drome nephrotique. La perte urinaire d’lgG et de facteurs B 
du complement augmente le risque d infection par les bacte- 
ries encapsulees (pneumocoque, /ixmophihu: Klebsiella). La 
fuite urinaire de zinc et de transferrine pourrait etre a l’ori- 
gine des alterations de la fonction lymphocytaire T au cours 
du syndrome nephrotique. De meme, les fonctions macro- 
phagiques sont perturbees. L’efficacite des vaccinations, 
notamment antipneumococciques, n’est pas etablie chez les 
patients atteints de syndrome nephrotique, et rutilisation 
chez ces malades de corticosteroides et (ou) d’immunosup- 
presseurs est une contre-indication aux vaccins vivants. 

Auqmentation de la fraction libre plasmatique 
des medicaments lies a I'albumine 

La baisse de 1’albumine serique est directement 
responsable de l’augmentation de la fraction libre des 
medicaments (notamment des antivitamines K, des anti- 
inflammatoires non steroidiens. . .). Le risque de surdo- 
sage et d’effet toxique est augmente. 

Autres anomalies metaboliques du syndrome 
nephrotique 

Un certain nombre d’anomalies metaboliques sont 
observees chez les patients nephrotiques au long cours et 
sont liees a la baisse de metaux elements (fer, cuivre, 
zinc), de proteines porteuses de metaux (ceruleoplas- 
mine, transferrine) ou d’hormones (CBP \cortisol binding 
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Quelle est Forigine de Fhematurie ? 


L a miction contenant du sang definit I'hematurie : elle peut etre 
macroscopique ou microscopique (non visible a I'oeil nu). 

L’ARBRE URINAIRE OU LE REIN ? 

On distingue les hematuries urologiques qui correspondent a 
une lesion anatomique de I'arbre urinaire (des calices renaux a I'u- 
retre prostatique) et les hematuries d'origine renale le plus sou- 
vent dues a une maladie glomerulaire. Elies peuvent etre la conse- 
quence d'une anomalie constitutionnelle de la membrane basale 
glomerulaire (syndrome d'Alport), ou plus souvent de lesions 
acquises du glomerule (glomerulonephrites a depots d'lgA, prolife- 
ratives...). 

L'hematurie microscopique est le plus souvent decouverte : 

- a I'occasion d'un examen systematique par les bandelettes uri- 
naires en medecine du travail ; 

- devant d'autres signes d’appel d’une maladie renale : bilan 
d'une proteinurie, d'une hypertension, d’une insuffisance renale ; 

- dans un contexte urologique : infection, lithiase, tumeur. 

La detection de I'hematurie par la methode des bandelettes doit 
etre effectuee en dehors d'une periode menstruelle, sur les urines 
du matin, fraichement emises, apres toilette genitale. Cette 
methode tres sensible permet de detecter la presence de globules 
rouges a partir d'une concentration de 5 a 15 hematies/mm 3 . Ses 
limites sont liees a I'existence de faux-positifs dus a la presence de 
myoglobine ou d'hemoglobine (rhabdomyolyse, hemolyse) ou de 
substances oxydantes : hypochlorite des disinfectants (eau de 
Javel) ou peroxydases bacteriennes (infections urinaires). 

Au cours des episodes d'hematuries macroscopiques, la pre- 
sence de caillots, I'association a des douleurs lombaires sont sug- 
gestives de I’origine extraglomerulaire de I'hematurie. 

L'examen cytologique quantitatif des urines (sediment uri- 
naire) confirme I'hematurie definie par une concentration des 
hematies superieure a 10/mm 3 (ou 10 000/mL). L'observation de 
cylindres hematiques et (ou) d'hematies deformees a l'examen 
cytologique oriente vers une origine glomerulaire. Enfin, l'examen 
cytologique permet d'eliminer les fausses hematuries (faux posi- 
tifs). 

DEMARCHE DIAGNOSTIQUE 

L'essentiel de la demarche diagnostique (v. figure) consiste a 
determiner si I'hematurie est d'origine urologique (atteinte des 
voies excretrices, pathologie tumorale, lithiasique ou infectieuse) 
ou « nephrologique » (essentiellement glomerulaire ou intersti- 
tielle). L'exploration de I'hematurie urologique releve d'examens 
radiologiques et (ou) endoscopiques alors que le diagnostic precis 
d'une hematurie glomerulaire depend de l'examen histologique 
apres biopsie renale. Dans tous les cas, une evaluation de la fonc- 
tion renale et une echographie renale sont indispensables. 



- cystoscopie 


BUB Arbre decisionnel devant une hematurie. 
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proteiri\, TBP \thyroxine binding protein\. VitDBP | vitamin 
D binding prrotein \ ). II existe une fuite urinaire de la pro- 
teine porteuse de la vitamine D aboutissant a une diminu- 
tion des taux de 25-OH vitamine D, mais la vitamine D 
libre est habituellement nonnale. La survenue de lesions 
d’osteomalacie ou dune hyperparathyroi'die secondaire 
est done inhabituelle ou tardive au cours du syndrome 
nephrotique. La calcemie est abaissee, mais son interpre- 
tation doit toujours tenir compte de la correction neces- 
saire bee a l’hypoalbuminemie. 

Une malnutrition protidique est frequemment obser- 
vee chez les patients nephrotiques. Elle peut, surtout en 
cas de corticotherapie associee, participer aux troubles de 
la croissance observes chez l’enfant ainsi qu’a Patrophie 
musculaire. 

Le syndrome nephrotique est revelateur de maladies 
glomerulaires tres differentes qui sont identifies par 
l’examen histologique. 

LE SYNDROME NEPHRITIQUE AIGU 


Le syndrome nephritique correspond a Papparition 
brutale ou rapidement progressive (sur quelques heures 
ou quelques jours) dune retention hydrosodee concer- 
nant a la fois le secteur interstitiel (oedemes) et le secteur 
vasculaire (hypertension arterielle) d une hematurie et 
dune insuffisance renale aigue. 

Du fait de la rapichte de son installation, Phypertension 
arterielle est parfois tres severe et responsable dim reten- 
tissement oculaire (retinopathie hypertensive), cerebral 
(encephalopathie hypertensive) ou cardiaque (oedeme 
pulmonaire aigu). 

L’hematurie est macroscopique et associee a une oligu- 
rie (urine « bouihon sale »). 

La proteinurie est variable dans ce syndrome, mais le 
debit est en general inferieur a 3 g/24 h. 

Ce syndrome peut etre tres variable d’un malade a l’au- 
tre, ahant d’un episode de surcharge hydrosodee avec 
decompensation cardiaque chez un sujet age a l’hematu- 
rie macroscopique isolee. Devolution peut etre spontane- 
ment favorable, et le diagnostic evoque de fapon 
retrospective apres le traitement d’un oedeme pulmonaire 
chez le sujet age. 

Devant un tableau de nephropathie glomerulaire 
aigue, un certain nombre d’examens presents en fonction 
du contexte chnique peuvent orienter le diagnostic etiolo- 
gique (v. Particle de P. Lesavre, page 2039). 

Sur le plan histopathologique, le syndrome nephri- 
tique aigu correspond au developpement aigu d’une 
hypercehularite glomerulaire : glomerulonephrite endo- 
capihaire pure ou glomerulonephrite membrano-prolife- 
rative a debut aigu). Ces glomerulonephrites sont en 
general secondaires a une infection bacterienne aigue 
recente (glomerulonephrite aigue post-infectieuse) ou 
chronique (endocardite) \v. tableau]. Ehes sont habituel- 


lement associees a une hypocomplementemie liee a l’acti- 
vation de la voie alteme (glomerulonephrite aigue post- 
streptococcique) ou classique (cryoglobuhnemie). 

LE SYNDROME DE GLOMERULONEPHRITE 
RAPIDEMENT PROGRESSIVE 


II s’agit de la forme la plus grave de nephropathie glo- 
merulaire pouvant aboutir a une insuffisance terminale 
anurique en quelques jours. Si le diagnostic histologique 
est porte suffisamment tot, le traitement specifique peut 
etre instaure ; e’est pourquoi il s’agit d’une indication 
urgente, imperative de la ponction-biopsie renale. 


wXUD ‘ 1*3 'JUKfUll 

Les principaux signes suggerant une lesion glomerulaire sont 
la proteinurie composee principalement d’albumine ou de 
proteines de poids moleculaire plus eleve et I’hematurie 
micro- ou macroscopigue. 

•) L’hypertension arterielle et les oedemes sont les 2 signes 
cliniques non specifigues les plus frequemment observes. 

Une maladie glomerulaire doit etre evoguee devant : 

• un syndrome nephrotique revele le plus souvent par un syn- 
drome oedemateux et dont la definition strictement biolo- 
giqueassocie: 

- une proteinurie superieure a 3 g/24 h ; 

- une hypoprotidemie inferieure a 60 g/L ; 

- une hypoalbuminemie inferieure a 30 g/L ; 

• un syndrome nephritique comportant I'association d'une 
hypertension arterielle, d'un syndrome oedemateux, d’une 
hematurie et d'une insuffisance renale aigue ; 

• un tableau d'insuffisance renale rapidement progressive, 
associee a une hematurie et une proteinurie, evocateur de 
glomerulonephrite extracapillaire ; 

• une insuffisance renale chronigue associee a une proteinurie 
et (ou) une hematurie et une hypertension arterielle ; 

• une hematurie macroscopique recidivante ; 

• une proteinurie et (ou) une hematurie microscopique isolee. 
La recherche d'antecedents familiaux orientant vers une 
pathologie hereditaire, de signes extrarenaux evocateurs de 
maladie de systeme, d'anomalies metaboliques, 
hematologiques, de pathologies infectieuses ou neoplasiques 
associees constitue la premiere etape du diagnostic 
etiologique. 

) Dans tous les cas, un bilan paraclinique metabolique ou 
immunologique est effectue en fonction de I'orientation 
initiale. 

La realisation d'une biopsie renale en milieu nephrologique est 
le plus souvent indispensable pour confirmer le diagnostic, 
preciser le pronostic et guider la therapeutique. 
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Ce syndrome se definit par une insuffisance renale 
evolutive associee a des signes d’atteinte glomerulaire, en 
particulier une hematurie. 

II s’agit dun syndrome clinico-biologique ressemblant 
en fait au syndrome nephritique avec cependant quelques 
particularites : 

- Fhematurie est souvent macroscopique et inaugurale ; 

- rhypertension arterielle est moins marquee que dans 
le syndrome nephritique aigu et souvent ab sente ; 

- Finsuffisance renale s’aggrave progressivement pen- 
dant quelques jours ou quelques semaines jusqu’a l’insuf- 
fisance renale severe ; 

- les signes extrarenaux evocateurs d’une maladie de 
systeme sont frequents. 

En pratique, tout syndrome glomerulaire (proteinurie 
et hematurie macroscopique) avec insuffisance renale 
s’aggravant progressivement en quelques jours ou 
quelques semaines doit etre considere comme une glome- 
rulonephrite rapidement progressive. 

Sur le plan histologique, ce syndrome correspond a des 
lesions inflammatoires tres severes dans le glomerule : 
presence de croissants cellulaires et souvent de necrose 
fibrinoide. 

Les glomerulonephrites rapidement progressives sont 
en general associees a des maladies de systeme, a des 
pathologies tumorales ou infectieuses (endocardite) 
| v. l’article de P. Lesavre, page 2039). La recherche de 
signes extrarenaux, notamment pulmonaires, souvent au 
premier plan, est indispensable. Un bilan immunologique 
accompagnant l’evaluation renale comporte, selon l’orien- 
tation clinique : un dosage des fractions du complement 
(CH50, C3, C4), une immuno-electrophorese, une 
recherche d’anticorps antinucleaires, anti-ADN (lupus), 
d’anticorps anti-cytoplasme des polynucleaires ou ANCA 
(polyangeite microscopique, maladie de Wegener), ou 
d’anticorps anti-membrane basale glomerulaire (syn- 
drome de Goodpasture). 

LE SYNDROME D'HEMATURIE 
MACROSCOPIQUE RECIDIVANTE 


Dans ce type de presentation, Fhematurie macrosco- 
pique survient souvent chez un sujet jeune. Aucun signe 
n’evoque une origine urologique (caillots, douleurs, fie- 
vre . . .). Deux diagnostics peuvent etre envisages : la 
nephropathie a depots mesangiaux d’lgA ou maladie de 
Berger et le syndrome d’Alport. 

Survenant au decours immediat (dans les 48 heures) 
d’un episode infectieux oto-rhino-larynge, Fhematurie 
macroscopique evoque une glomerulonephrite a depots 
mesangiaux d’lgA. II convient alors de rechercher une pro- 
teinurie associee, une insuffisance renale et une hyperten- 
sion arterielle et d’envisager une biopsie renale pour confir- 
mer le diagnostic et eviter les explorations urologiques. 

Le syndrome d’Alport est une nephropathie glomeru- 


laire hereditaire le plus souvent liee au chromosome X, 
due a une anomalie des genes codant pour des consti- 
tuants des chaines de collagene de la membrane basale 
glomerulaire touchant de la<;;o n plus severe les homines 
que les femmes. Chez les garcons. il se manifeste initiale- 
ment par une hematurie asymptomatique microscopique 
des la premiere decennie de vie. Des episodes d’hematu- 
rie macroscopique sont frequents. La maladie evolue 
generalement vers l’apparition et l’aggravation progres- 
sive de la proteinurie et de Finsuffisance renale. 

LE SYNDROME DE NEPHROPATHIE 
GLOMERULAIRE AU STADE D'INSUFFISANCE 
RENALE CHRONIQUE 


Les nephropathies glomerulaires evoluent pour la plu- 
part vers Finsuffisance renale chronique en raison de la 
sclerose progressive des glomerules. Le diagnostic de la 
maladie renale est souvent fait a ce stade tardif. 

Le tableau est celui d’une insuffisance renale chro- 
nique accompagnee de certains signes evocateurs : 

- existence d’un syndrome glomerulaire associant une 
proteinurie plus ou moins importante elle-meme associee 
a une hematurie microscopique ; 


SUMMARY Modes of clinical presentation of 
glomerular diseases 

There are various modes of presentation of glomerular 
diseases. Patients may present with edema or 
hypertension, isolated proteinuria, asymptomatic 
microhematuria or recurrent gross hematuria, nephrotic 
syndrome, acute nephritic syndrome, or rapidly progressive 
renal insufficiency. We focus on the anti-proteinuric 
treatment, on the complications and symptomatic 
management of the nephrotic syndrome, and on the early 
diagnosis of rapidly progressive glomerulonephritis. 

Rev Prat 2003 ; 53 : 2013-21 

RESUME Mode de presentation des maladies 
glomerulaires 

Les maladies glomerulaires sont a I’origine de divers modes de 
presentation. Les principaux syndromes evoquant une atteinte 
glomerulaire incluent des manifestations cliniques peu specifiques 
telles que les oedemes ou rhypertension, une proteinurie isolee, une 
hematurie asymptomatique ou une hematurie macroscopique 
recidivante, un syndrome nephrotique, une syndrome nephritique 
aigu, une insuffisance renale rapidement progressive. 

Nous insistons egalement dans cet article sur le traitement 
symptomatique des complications du syndrome nephrotique, et 
notamment le traitement antiproteinurique ainsi que sur le 
diagnostic precoce des glomerulonephrites rapidement progressives. 
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- retention hydrosodee : habitueUe du fait de la dimi- 
nution des capacites d’excretion sodee des reins (insuffi- 
sance renale) et de lTiypoalbuminemie ; elle est responsa- 
ble de rhypertension arterielle, frequente et severe, et 
dun syndrome oedemateux ; 

- atrophie symetrique des reins a 1 echographie. 

A noter qu’a ce stade la ponction-biopsie renale est peu 
informative du fait de fatteinte de l’ensemble des structu- 
res nephroniques, rendant difficile ridentification de la 
nephropathie glomerulaire initiale (sauf en cas de 
nephropathies a depots mesangiaux d’lgA retrouves a 
l’examen en immunofluorescence). 

CONCLUSION 


Les maladies glomerulaires peuvent avoir des formes 
de presentation multiples. La decouverte dune proteinu- 
rie, d’une hematurie, dun syndrome oedemateux de (aeon 
fortuite et isolee ou dans un contexte plus riche compor- 
tant des signes extrarenaux doit toujours faire discuter 
une maladie glomerulaire. Le diagnostic precis de la 
nature des lesions repose sur la biopsie renale qui permet 
de determiner le pronostic et de dieter les indications 
eventuelles de traitement specifique. ■ 
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